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los hemangiomas intraóseos se clasiﬁcan en 2 tipos, capila-
5Conjuntamente con el servicio de neurocirugía, se realizó
un abordaje coronal izquierdo, trépano y resección de hueso
afecto con margen. Colocación de prótesis PEEK a medida
en defecto y ﬁjación con 3 placas de 1,5. Cierre por planos
(ﬁgs. 1 y 2).
La anatomía patológica informó de que se trataba de un
hemangioma cavernoso intraóseo (ﬁg. 3).
Tras una semana de ingreso hospitalario la paciente fue dada
de alta.
No presentó complicaciones postoperatorias. Tras 18 meses
de seguimiento no ha presentado recidiva y el resultado esté-
tico es excelente (ﬁg. 4).
Discusión
Los hemangiomas son neoplasias benignas de origen vascular
que se pueden producir tanto en tejidos blandos como intraó-
seos. El hemangioma intraóseo se localiza frecuentemente en
las vértebras, y es muy raro en el cráneo. Cuando se loca-
liza en el cráneo, la localización frontal es las más  frecuente
(44%), seguido del hueso occipital (14%) y el hueso temporal
(13%)1. Afecta más  frecuentemente a mujeres, en una propor-
ción 1:1,52.
El paciente generalmente presenta una masa de creci-
miento progresivo muy lento. A la palpación puede ser tanto
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creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).de consistencia indurada como elástica. La cefalea es el sín-
toma más  frecuente. Es raro que asocie signos neurológicos,
pero en función de la localización del hemangioma, estos se
pueden producir; se han descrito tinnitus pulsátil, pérdida de
audición y parálisis facial.
Su origen es desconocido, aunque se ha sugerido la exis-
tencia de una predisposición genética a malformaciones
vasculares craneoencefálicas de herencia autosómica recesiva
o la diferenciación y proliferación de células mesenquimales
indiferenciadas, inducidas por un estímulo, como podría ser
un traumatismo3.
El diagnóstico se basa principalmente en los estudios de
imagen y anatomopatológicos. Mediante tomografía compu-
tarizada (TC) y resonancia magnética (RM) se puede ﬁliar el
origen vascular de la lesión, lo que es crítico de cara al plan-
teamiento terapéutico.
En la TC se puede observar una lesión expansiva de bor-
des delgados y preservación de la tabla interna, puede haber
reacción perióstica cuando se produce invasión de la tabla
externa. En la RM se observa unas secuencias T1 y T2 alarga-
das o con sen˜ales heterogéneas, mostrando realce4. Aunque el
estudio radiológico proporciona información muy relevante,
el diagnóstico deﬁnitivo es histológico. A nivel histológicoxilo.2015.02.003.
res y cavernosos , siendo este último más  frecuente. El tipo
cavernoso se compone de una sola capa de endotelio con una
matriz rica en tejido conjuntivo, con un gran número de luces
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Figura 1 – Abordaje bicoronal con exposición del
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de los hemangiomas infantiles, y además tenemos que
considerar que esta medicación puede producir bradicardia,
hipotensión e hipoglucemia. El papel de la embolizaciónemangioma.
asculares en su interior. El tipo capilar muestra una pequen˜a
ed vascular rellena con eritrocitos y ausencia de tejido ﬁbroso.
El papel de la arteriografía y embolización preoperatoria en
l hemangioma intraóseo es controvertido, pues en la mayoría
e los casos no se logra encontrar un aporte vascular bien deﬁ-
ido, y los beneﬁcios son mínimos comparados con los riesgos.
demás, la biopsia está contraindicada por el alto riesgo de
angrado6.
El diagnóstico diferencial de las lesiones óseas primarias de
ento crecimiento es muy amplio: displasia ﬁbrosa, quiste óseo
neurismático, tumor de células gigantes, osteoma, quiste
ermoide, meningioma, metástasis, condrosarcoma, mieloma
últiple y sarcoma osteogénico7.
El tratamiento de elección es quirúrgico, especialmente
n aquellos casos en los que los síntomas no remiten8.
e debe de realizar una resección en bloque, con margen
uﬁciente, y reconstrucción inmediata. El hecho de resecar
a lesión con margen suﬁciente permite por un lado extirpar
ompletamente la lesión y, además, reducir el riesgo de
angrado intraoperatorio9. En cuanto a la reconstrucción,
unque nosotros hayamos optado por una prótesis PEEK,
n la literatura está descrito la reconstrucción con malla
e titanio, bloques de hidroxiapatita, injertos de hueso
igura 2 – Colocación de prótesis PEEK a medida del
efecto.Figura 3 – Imagen histológica del hemangioma cavernoso.
autólogo o incluso la no reconstrucción, en caso de que
el defecto no produzca deformidad estética. Aunque esta
lesión sea clasiﬁcada como hemangioma, no comparte carac-
terísticas propias de los hemangiomas infantiles, puesto
que no existe evidencia de que el tratamiento con beta-
bloqueantes produzca regresión de la lesión, a diferenciaFigura 4 – Fotografía de perﬁl postoperatoria.
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preoperatoria en este caso es limitado, pues no se
identiﬁcó un vaso nutricio. Otros tratamientos descritos
como radioterapia, esclerosis o crioterapia no son amplia-
mente empleados debido a su alta morbilidad, además de
que la radioterapia puede inducir la transformación maligna
de la tumoración6.
Conclusión
Aunque es una entidad infrecuente, debemos de considerar
el hemangioma intraóseo ante una tumoración de lento cre-
cimiento. El tratamiento de elección es quirúrgico, resección
con margen y reconstrucción inmediata.
Responsabilidades  éticas
Protección de personas y animales. Los autores declaran que
para esta investigación no se han realizado experimentos en
seres humanos ni en animales.
Conﬁdencialidad de los datos. Los autores declaran que han
seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre la publi-
cación de datos de pacientes.
Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores han obtenido el consentimiento informado de los
Disostosis  cleidocraneal
Cleidocranial  dysostosis
José Francisco Montes Carmona ∗, Beatriz Al
Pablo  Manuel Rodríguez Jara, Ricardo López
y  José María Hernández Guisado
Hospital Universitario Virgen del Rocío, Sevilla, Espan˜a
Este trastorno se caracteriza por tratarse de una rara altera-
ción congénita del esqueleto, asociado a hipoplasia o aplasia
clavicular, retardo en el cierre de las fontanelas craneales, con
morfología braquiocefálica, retraso de la exfoliación de la den-
tición temporal, erupción retardada de dientes permanentes,
presencia de varios supernumerarios y alteraciones morfoló-
gicas del maxilar y mandíbula (ﬁgs. 1 y 2)1.
Véase contenido relacionado en DOI:
http://dx.doi.org/10.1016/j.maxilo.2015.03.003.
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pacientes y/o sujetos referidos en el artículo. Este documento
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La disostosis cleidocraneal (CCD) es un síndrome de muy
baja frecuencia, que sigue un patrón de herencia autosómica
dominante con expresividad variable y en la que es común la
1,2.
afectación de varios miembros de una misma  familia .
Martin, Marie y Sainton son los pioneros del diagnóstico de
este síndrome, tanto en la descripción como en la exposición
de criterios diagnósticos2,3.
